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1. INTRODUÇÃO 
Púpura de Henoch-Schönlein ou púrpura anafilactóide é uma vasculite 
necrotizante sistêmica, com envolvimento dos pequenos vasos sanguíneos, 
caracterizada por púrpura palpável não trombocitopênica, envolvimento 
gastrointestinal, articular e renal.2*23'26 Envolvimento de outros sistemas tainbéin pode 
ocorrer. 
Afeta preferencialmente crianças, sendo mais comum em meninos que 
meninas. É geralmente benigna nesta faixa etária apresentando um pior prognóstico 
em adultos.5 
Embora ainda seja de etiologia inderteminada, parece resultar de uma 
resposta de hipersensibilidade, sendo os maiores achados histopatológicos a 
infiltração dos pequenos vasos com leucócitos poliinorfonucleares e inononucleares 
e a presença de leucocitoclasia.l'“9"18 
O presente trabalho tem como objetivo relatar um caso de Púrpura de 
Henoch-Schönlein e fazer uma breve revisão da literatura sobre o tema.
2. RELATO DO CASO 
Paciente do sexo masculino, 9 anos de idade, cor branca comparece ao 
Serviço de Emergência Pediátrica do Hospital Universitário da UFSC com história 
de há 5 dias com cefaléia, febre, tosse produtiva, congestão nasal, hipereinia 
conjutival bilateral “manchas avermelhadas” em membros inferiores Fez uso de 
azitroinicina por 4 dias para sinusite e ácido acetil-salicílico para febre com posterior 
piora das lesões. Na ocasião da consulta apresentava também dor articular, dor 
abdominal ein hipogástrio, edema ein punhos e tomozelos. Mãe nega intercorrências 
na gestação e relata uma única intemação aos oito meses de idade motivada por um 
quadro de Asma Brônquica. Possui adequado desenvolvimento neuro-psicoinotor. 
Possui história de hipertensão arterial sistêmica na fainília (avô matemo). 
Ao exame fisico o paciente encontrava-se com um estado geral regular, 
norinocorado, hidratado, acianótico, anictérico e eupnêico. Tinha um bom estado 
nutricional. Notava-se hiperemia conjuntival bilateral. À orofaringoscopia 
visualizava-se petéquias em orofaringe. Haviam linfonodos cervicais palpáveis, 
móveis, indolores e de consistência fibro-elástica. A otoscopia mostrava membranas 
tiinpânicas normais. A auculta cardíaca e pulmonar erain normais. O abdomen era 
flácido, havia dor à palpação profunda em hipogástrio. Ruídos hidroaéreos eram 
presentes e normais. O figado era palpável a um centímetro do rebordo costal 
direito. Bluinberg era ausente. Lesões purpúricas e palpáveis estavam presentes em 
membros inferiores, principalmente tomozelos, região glútea e hipogástrio. Edema 
articular ein pimho esquerdo e tomozelos também estava presentes. O exame 
neurológico era normal. 
Com base na anamnese e exaine fisico teve-se a suspeita clínica de um caso
7 
de Púrpura de Henoch-Schonlein.O hemograma de intemação demonstrava 
hematócrito e hemoglobina nonnais e leucocitose com eosinofilia. A hemocultura era 
negativa. A dosagem de imunoglobulinas e fatores do complememento mostrava 
uma IgA sérica pouco acima de seu limite superior e C3 aumentado. O parcial de 
Luina era nonnal e o parasitológico de fezes evidenciou a presença de ascaridíase e 
giardíase. A imunofluorescência da biópsia de pele indicava depósito de IgA na 
parede de pequenos vasos da derme, de IgM na junção dermo-epidénnica e de C3 
na parede de alguns vasos na derme superficial (figuras l e 2) e o exame 
histopatológico demonstrava vasculite leucocitoclástica com infiltração de células 
polimorfonucleares e mononucleares (figura 3) o que confinnou o diagnóstico de 
Púrpura de Henoch-Schonlein.
l
l 
Figura l: Imunofluorcscência de pele demonstrando depósito de IgA em pequenos vasos 
da derme e junção dermo-epidérmica.
Figura 2: Inlunofluorcscéncia dc pelo dcmoslraudo depósito dc C3 cm vasos da denne supcrficial. 
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Durante todo o período de intemação foi monitorado com hemograma, TAP, 
TTPA, dosagem de uréia e creatinina e parcial de urina com os valores 
demonstrados no quadro I. Os hemogramas demonstraram uma leucocitose crescente 
e uma queda do hematócrito com posterior recuperação (gráfico I). TTPA manteve- 
se nonnal. O TAP demonstrou uma só medida abaixo da normalidade, no sexto dia 
de intemação, que após o uso de vitamina K intramuscular, normalizou (gráfico II). 
Uréia e creatinina mantiveram-se nonnais. Um dos três parciais de urina realizados 
demonstrou hematúria macroscópica (óo. DI) que posteriormente regrediu e um 
outro demonstrou proteínuria (150. DI). 
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O tratamento instituído inicialmente foi de suporte com medicação 
sintomática e creme hidratante nas lesões de pele. Com a piora do quadro, no 
terceiro dia de intemação, manifestada por distensão abdominal, surgimento de 
edema generalizado, inclusive face, agravamento da dor abdominal e das lesões em 
pele com formação de vesículas, bolhas hemorrágicas e necrose em tornozelos 
(figuras 4, 5 e 6), iniciou-se a corticoterapia com prednisona 1 mg/kg/dia. Os 
curativos em membros inferiores passaram a ser feitos com compressas de água 
boricada a 2% e uma dieta rica em fibras foi instituída, além de albendazol para a 
giardíase e ascaridíase.
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Figura 4: Nota-se distribuição geográfica das lesões. com máculas. pápulas. 
vesículas e bolhas hcinorrágicas acometendo membros inferiores.
\ 
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Figura 5: Máculas, pápulas, vesículas c bolhas com conteúdo hemorrágico em lornozelos 
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Figura 6: Pápulas eritemalosas e distensão abdominal.
l2 
Durante os quatro primeiros dias de corticoterapia houve piora do quadro 
com surgimento de dor torácica em hemitórax esquerdo, piora da dor abdominal, 
amnento do edema de subcutâneo, edema de bolsa escrotal e couro cabeludo, além 
de distensão abdominal importante. A dor torácica freqüente motivou a realização 
de radiografias de tórax, que resultarain normais. Um ultrassom abdominal se fez 
necessário para investigação da dor e distensão abdominal, que também resultou 
nonnal. A partir do sétimo dia de mtemação houve escurecimento da coloração da 
urina com fonnação de precipitado que se manteve por quatro dias.Nesta ocasião o 
parcial de urina mostrava hematúria. No décimo-segundo dia em diante houve 
melhora lenta e progressiva do quadro com absorção das lesões e formação de 
crostas sero-heináticas, diminuição do edema articular, subcutâneo e escrotal, 
diminuição da distensão abdoininal e das queixas de artralgia, dor abdominal e 
torácica. Recebeu alta no décimo-sexto dia estando todas as lesões já em fase de 
cicatrização.. Posteriormente foi acompanhado à nível ambulatorial com doses 
decrescentes de prednisona (figura 7). Neste período notou-se desenvolvimento de 
aspecto cushinóide.
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Figura 7 Clualrlzação complzla das lcâocs com Íonnacão dc cro~la× e 
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3. REvisÃo BIBLIOGRÁFICA 
3.1. Histórico 
A primeira descrição de uma criança com a síndroine que conhecemos hoje 
como Púrpura de Henoch-Schönlein (PHS), foi publicada por Heberden em 1801. 
Uma criança com cinco anos de idade com edema subcutâneo doloroso, dor 
abdominal, fezes e urina sanguinolentas e “pontos sangrentos” sobre a pele das 
emas foi descrita nesta ocasião.” Ein 1808, uma se undo caso, semelhante foiP 
descrito por Willian? Ein 1837 Schönlein nomeou a associação de dor anicular e 
púrpura como “púrpura reumática” e notou freqüentes precipitados na urina. 
Henoch, um estudante de Schönlein, subseqüentemente, percebeu a importância do 
envolvimento gastrointestinal e renal.” Ein 1915, Frank definiu a síndroine como 
purpura anafilactoide, um termo nao muito usado porque uma etiologia alergica 
ainda não foi confinnada.2~'4 
3.2. Epidemiologia 
A incidência PHS é de 13,5 por 100.000 crianças por ano. Ela pode se 
desenvolver ein qualquer faixa etária, embora seja muito mais coinuin ein crianças? 
A maioria dos estudos relatam casos ein pacientes inenores que 7 anos e o pico de 
apresentação da doença é entre 4 a 7 anos? O sexo masculino costuma ser mais 
afetado (inasculino:feininino = l,5:1).5 Há evidência de variação racial, sendo 
predominante nos brancos na maioria dos estudos. Costuma ocorrer ein todas as 
estações do ano, principalmente no outono e invemo, demonstrando incidência 
sazonal.
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3.3. Etiologia 
Ocorrência familiar tem sido reportada embora isso possa ser explicado pelo 
fato de que membros de uma mesma farnília são expostos aos mesmos fatores 
ambientais. Algims autores sugerem que a ocorrência familiar de PHS em episódios 
separados por vários anos, fazem que a causa ambiental seja menos provável. 
PHS tem sido também relatada corn a deficiência de fatores do complemento 
tipo C3 e C4, principalmente C4A6'7, após uso de medicamentos 89, em infecção pelo 
Helicobacter pilory 10'” e após picada de insetos? 
3.4. Patogênese 
A patogênese da PHS ainda é incerta e várias teorias têm sido propostas para 
explicá-la. Imimocomplexos circulantes contendo IgA são detectados no sangue de 
paciente afetados e outros contendo IgA e C3 são encontrados na pele, intestinos, 
articulações e rins. A presença de C3 e fator P (properdina) e a ausência do primeiro 
componente do cornplernento indicam que as lesões são causadas por 
imunocornplexos que ativarn a via altemativa do complemento”. A PHS parece 
possuir um mecanismo imunológico relacionado ao que ocorre na Nefropatia por 
IgA, já que em ambas as patologias notamos o elevado nível sérico de IgA e o 
depósito de irnunocomplexos contendo IgA no 1nesângio;“2 Alguns autores sugerem 
que a Nefropatia por IgA seja urna PHS sem rashl 
Devido à presença de urna infecção no trato respiratório que tipicarnente 
precede a PHS, alguns estudos sugerem que urna produção anormal de IgA pelas 
mucosas, seguinte à urna infecção, poderia precipitar a vasculite por lesão direta”
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ou pela formação e depósito de imunocomplexos nos tecidos afetados, e posterior 
ativação do complemento, predominantemente pela via alternativa como descrito 
anteriormente? 
Foi citada a possibilidade de formação de IgE por anticorpos presentes nos 
iinunocomplexos circulantes e possivel ligação daqueles à superficie de mastócitos 
sensibilizados, em pacientes atópicos, o que explicaria o freqüente envolvimento dos 
pulmões e dos rins, tecidos ricos em tais células.” 
Acredita-se que a hemorragia e a deposição de fibrina observados na PHS 
são causadas por um déficit de fator XVIII (fator estabilizante de fibrina). 
Concentrações de fator XVIII menor que 50% do normal anunciam complicações. 
Alguns autores sugerem uma associação entre ANCA-IgA e PHS 16, 
defendendo que o nivel daquele reflete a atividade da doença, entretanto outros 
afirmain que essa relação se deve à falsos-positivos secundários a problemas 
metodológicos. '7 
3.5. Classificação 
Mills et al3 citam critérios para a diferenciação da PHS de outras vasculites. 
Segtmto este estudo existem dois métodos com este propósito, o trad1`c1'0na1f0rmat 
e o classzfficat/'on tree method. 
No trad1Íc1`0na1f0rmat são levados em conta os seguintes critérios: presença 
de púrpura palpável, idade menor ou igual à 20 anos no início da doença, angina 
abdominal e presença de granulócitos na biópsia ( tabela I ). Para que a doença seja 
classificada como PHS, ela precisa apresentar dois dos quatro critérios citados.
TABELA I: Critérios para classificação da PHS: Tradicional Format 
Critério Definição 
l. Púrpura palpável 
2. ldade de inicio menos 
ou igual à 20 anos 
3. Angina abdominal 
-I. Granulócitos na biópsia 
Lesões de pele liemorrágicas pálpaveis e 
levemente elevadas, não relacionadas à 
tromhocitopenia. 
Paciente com 20 anos ou menos, no inicio dos 
primeiros sintomas. 
Dor abdominal difusa, piora após alimentação, 
ou diagnóstico de isquemia de alças, usualmente 
incluindo diarréia sanguinolenta. 
Alterações histológicas mostrando granulócitos 
nas paredes das arteriolas ou vênulas. 
FONTE: M.ills et al, 1990. 
No classzffication tree method os critérios são: presença de púrpura palpável 
idade menor ou igual à 20 anos no início da doença, sangramento gastrointestinal e 
presença de granulócitos extravasculares ou perivasculares na biópsia (tabela II). 
Para classificar o doente como tendo ou não PHS segue-se o algoritmo apresentado 
na figura 1. 
TABELA II: Critérios para classificação da PHS: CLASSIFICATION TREE METHOD
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Critério Definição 
1. Púrpura palpável 
2. Idade menor ou igual a 20 anos 
no inicio da doença 
3. Sangramento gastrointestinal 
4. Granulócitos extravasculares ou 
perivasculares na biópsia 
Lesões elevadas não relacionadas à trombocitopenía 
Paciente com 20 anos ou menos, no inicio dos 
primeiros sintoma 
Melena, fezes sanguinolentas, resultados para sangue 
oculto nas fezes 
Alterações histológicas mostrando granulócitos 
em uma bainha perivascular em tomo das arteriolas 
ou vênulas, ou em local extravascular 
FONTE: Mills et al, 1990.
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Figura 1: Classification tree method para Púrpura de Henoch-Schönlein. 
Fonte: Mills et al, 1990. 
3.6. Aspectos Clínicos 
Clinicamente a PHS costuma apresentar sintomas constitucionais como 
astenia e febre baixa em metade dos pacientes afetados mas sua marca é o 
desenvolvimento de um rash típico numa distribuição simétrica e característica que 
costuma ser o sintoma de apresentação em mais de 50% dos pacientes.É purpúrico 
ou petequial, vennelho ou marrom, não desaparece à pressão digital e são 
palpáveis.1*2'4*5"8"9 lnfreqüentemente pode ocorrer o aparecimento de vesículas, 
bolhas e úlceras.” A duração das alterações dennatológicas costumam ser de 9 dias. 
Costumam estar presentes em nádegas e MMII 5, geralmente em tomo dos 
tomozelos e dorso do pé. Pode estar presente também em cotovelos. O tronco, face, 
palmas das mãos e sola dos pés costumam ser poupados. Anonnalidades dos
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capilares subungueais também foram encontrados em alguns casos? 
Envolvimento articular não-rnigratório é a segunda manifestação mais 
comum de PHS. Artralgia ou artrite costumam estar presentes em 25% dos pacientes 
no início da doença e em 65 a 85% no decorrer desta.” As articulação mais 
comumente afetadas são os joelhos e os tomozelos, seguidos pelo punho, cotovelo, 
dedos e pés. Envolvimentos das articulações do ornbro e das vértebras lombares tem 
sido também descritos. Os principais sintornas são dor, edema local e limitação no 
movimento. Hiperernia e calor local são menos cornuns. Caracteristicarnente os 
sintomas são transitóríos e não deixam sequelas perrnanentes."2'4~5'““° 
Edema subcuâneo é descrito em 35 a 70% dos pacientes e quando presente 
no dorso dos pés ou mãos, pode ser confundido corn artropatia das articulações do 
rnetatarso ou rnetacarpo respectivamente. Edema em couro cabeludo, região 
periorbital e escrotal também pode estar presente mas é mais comiun ein crianças 
menores que três anos de idade. 
Envolvimento gastrointestinal está presente em 45 a 75% dos pacientes. 
Todo o trato gastrointestinal pode estar envolvido. O sintorna mais cornurn é a dor 
abdominal, gerahnente periumbilical e parece resultar de um sangramento da parede 
intestinal. Náuseas e vôrnitos também são cornuns.A perda sanguínea geralmente é 
exteriorizada de maneira oculta ou através de diarréia hemorrágica leve a moderada, 
rnelena, presente em mais 50% dos casos ou hematêrnese. Algumas crianças podem 
apresentar hepatoesplenornegalia. 1¬2'4~5'1* 
Manifestações renais se desenvolvem em 20 a 60 % dos pacientes e podem 
ser os sintomas de apresentação da doença. Podem ocorrer até 5 a ll meses antes 
do raslr ou 3 meses a 3 anos depois. A maioria entretanto costuma manifestar 
sintomas renais durante o primeiro mês da doença.” Há um amplo espectro de 
manifestações renais: hemat1'1ria microscópica, proteinúria, hemat1'rria rnacroscópica,
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hipertensão, insuficiência renal, síndrome nefrótica ou até glomémlonefrite 
rapidamente progressiva. Hematúria rnicroscópica com ou sem proteinúria, esta 
geralmente menor que 2g/dia, costuma ser a apresentação renal mais comumf* 
Hipertensão é descrita em 15 a 25% dos casos e costuma de desenvolver nos 
pacientes corn doença progressiva. Glomemlonefrite corn insuficiência renal é 
descrito ein 10 a 25% dos pacientes e costuma ter um mal prognóstico? 
Como manifestação neurológica, uma dor de cabeça sem características 
específicas, geralmente associada à mudanças de comportamento como labilidade 
emocional, apatia ou hiperatividade pode ocorrer. Alguns autores sugerem serem 
essas manifestações secrmdárias à uma vasculite cerebral? 
Envolvimento puhnonar pode ocorrer, geralmente como doença intersticial, 
usualmente assintomática e associada à gasometria e epirometria nonnais. Chaussin 
et al2° sugere que a membrana alvéolo-capilar é lesionada em seu lado vascular por 
irnunocomplexos circulantes. Casos de hemorragia pulrnonar também são 
descr*itos.w`22 
O testículo pode estar envolvido rmi ou bilateralmente ein 38% dos pacientes 
masculinos e pode-se encontrar hernatorna do cordão, torção de hidátide ou torção 
testicular.” Infarto agudo do miocárdio, tamponarnento cardíaco ou miocardiopatia 
podem estar prsentes como manifestações cardíacas. Existem também relatos de 
hemorragia mtracraniana, sangramento muscular profundo, hemorragia pulmonar 
secundários à coagulopatia por deficiência de fator XVIII, vitamina K ou 
hipotrornbinemia. 2
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3.7. Curso Clínico 
A maioria dos casos de PHS são auto-limitados. A duração costuma ser de 
4 semanas com uma variação de 3 dias a 2 anos. Em geral quanto mais jovem a 
criança, menor a expectativa de recorrência, ou seja, sinais e sintomas de PHS que 
se desenvolvem após mn intervalo de 3 meses livre de doença. São descritas em 
33% dos pacientes e podem se manifestar através de envolvimento dennatológico, 
gastromtestinal, músculo-esquele'tico ou renal. Hematúria macroscópica transitória 
associada com infecção do trato respiratório superior em pacientes com uma história 
2.4 passada de PHS tem sido relatada. 
3.8. Exames laboratoriais e complementares 
Quanto ao laboratório não existem dados patognomônicos de PHS. Na 
ausência de sangramento gastrointestinal ou pulmonar importante a hemoglobina 
costuma estar normal. Leucocitose e comum e a contagem de plaquetas pode estar 
normal ou elevada. VHS pode estar aumentada. TAP e KPTT são normais e o fator 
XVIII geralmente diminuído. A IgA sérica está elevada durante a doença aguda em 
aproximadamente 50% dos pacientes. IgG e IgM podem estar normais ou elevados. 
O terceiro componente do complemento (C3) é nonnal. Fator reumatóide e FAN são 
negativos. Segtmdo Lin et all”, níveis elevados de proteína-C reativa estão 
associados à um curso hospitalar prolongado e pode servir como um indicador de 
severidade da doença. Evidência de infecção precedente por Streptococcus b- 
hemolítico do gmpo A, como um swab de faringe positivo ou elevação nos títulos 
de ASLO, anti-hialurônicos, anti-desoxiiribonuclear pode ser notado em 60% dos 
pacie11tes.2'4'"*
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Quando envolvimento renal esta presente, o parcial de urina pode revelar 
hematúria, leucocitúria, cilindros celulares ou proteinúria. Uma elevação da uréia e 
creatinina sugere insuficiência renal associada à glomemlonefi°ite.2'25 Uma depressão 
nas proteínas totais e albumina associada à uma proteinúria maior que 1 g/1n2/dia 
sugere síndroine nefrótica. 
Um eletroencefalograma pode revelar padrões sugestivos de acometimento 
do SNC e uma radiografia de tórax, doença pulmonar intersticial. 
Endoscopia digestiva alta pode demonstrar duodenite enquanto que a 
colonoscopia pode revelar lesões petequiais no cólon descendente. 
3.9. Histopatologia 
Quanto aos achados histopatológicos, podemos abseivar ein biópsia de pele 
uma vasculite leucocitocástica, com infiltração dos pequenos vasos com células 
polimorfonucleares e inononucleares. Eosinófilos tainbém podem estar presentes e 
a necrose dos pequenos vasos é evidente. Podemos encontrar ainda depósito de IgA, 
C3 e fibrina na parede dos vasos dérmicos e no tecido conectivo da denne 
siiperior.1'2“18'25 Biópsia de mucosa estomacal e duodenal revelam reação 
inflainatória inespecífica com infiltração de linfócitos e depósito de IgA nos 
capilares.Biópsias colônicas mostram inflamação leve e proliferação de células 
endoteliais. Depósito de IgA tem sido encontrado na membrana alvéolo-capilar dos 
pulmões de pacientes autopsiados.2'2l 
A lesão renal é primariamente tuna glomerulonefrite endocapilar envolvendo 
as células inesangiais e endoteliais. O envolvimento glomerular pode ser focal oii 
difuso e costinna haver infiltração com células polimorfonucleares e mononucleares. 
A proliferação das células extracapilares, incluindo células epiteliais e células da
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cápsula de Bowmami, resultam em graus variáveis de crescentes por causa da 
adesão de células proliferativas ao tufo glomerular. Há usualmente inflamação 
intersticial e mudanças tubulares incluindo atrofia. lmtmoflurescência revela depósito 
de IgA em regiões mesangiais e ocasionalmente ao longo das voltas capilares 
periféricas. IgG, C3 e fibrina também são comumente observados. IgM é encontrado 
menos comumente.” 
A PHS é uma das principais causas de glomerulonefrite crescêntica na 
criança. 
3.10. Complicações 
Como complicações pode-se citar a necrose de pele, que ocorre em àreas de 
hemorragia severa que experimentam pressão significativa, como por exemplo nas 
solas dos pés. Hemoiragia no interior do músculo gastrocnêmio também é descrita, 
o que pode simular uma trombose venosa profunda. No trato gastrointestinal a 
complicação mais comum é a intussuspecção, que pode ser resultado de um 
sangramento da parede intestinal. O método ideal para o diagnótico da 
intussuspecção é o ultrassom abdominal.” Enteropatia perdedora de proteína pode 
se desenvolver e se apresenta como perda de peso e edema não relacionado à 
doença renal. Outras complicações gastrointestinais incluem: pancreatite, estenose 
esofágica, estenose ileal, infaito intestinal, colite pseudomembranosa, apendicite ou 
até hemorragia gastrointestinal massiva.2'26 Broek et al” descreveu o caso de Lun 
paciente com 4 anos de idade que desenvolveu uma fistula êntero-enteral e abscesso 
sem com os sintomas de peritonite, mascarados pela corticoterapia. 
Complicações renais incluem hipertensão persistente ou doença renal 
terminal. Esta pode se desenvolver agudamente durante o curso de uma
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glomerulonefrite rapidamente progressiva ou pode ser seqüela tardia de 
envolvimento renal. Uretrite, cistite hemorrágica e uretrite tem sido também 
reportados em pacientes com PHS.” 
No SNC as complicações geralmente se manifestam como hemorragia 
aracnoídea, subdural, cortical ou intraparenquimal como também infarto. Estas 
complicações estão freqüentemente associadas com hipertensão severa ou distúrbios 
metabólicos mas também podem ocorrer na ausência desses fatores precipitantes, 
nessas situações uma vasculite cerebral está presiunivehnente presente. Huang et al” 
descreveu uma criança de 5 anos de idade que apresentou grande hematoma 
intracerebral, evoluindo sem seqüelas neurológicas após corticoterapia. Neuropatias 
periféricas também podem estar presentes e podem resultar de uma hemorragia 
intraneuronal, isquemia secundária à vasculite da vasa nervosum, ou compressão 
causada por hematoma ou edema localizado. 2 
Hemorragia puhnonar e complicações testiculares podem estar presentes 
como descritas anteriormente. 
3.11. Diagnóstico diferencial 
No diagnóstico diferencial a entidades a serem consideradas incluem 
desordens que estão associadas com rash petequial, purpúrico ou vasculítico. Rash 
purpúrico e/ou petequial pode estar associado a trombocitopenia resultando numa 
variedade de desordens, como púrpura trombocitopênica idiopática, sepsis, leucemia 
e síndrome urêmica hemolítica. Rash por vasculite está presente no lupus 
eritematoso sistêmico, poliarterite nodosa e granulomatose de Wegener°s. A PHS 
afeta os capilares, arteríolas e vênulas em contraste com LES, granulomatose de 
Wegener”s e poliarterite nodosa que afetam as pequenas artérias. Na PHS o rash é
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caracterizado por eriterna, urticária e púrpura palpável. Nestas outras entidades 
citadas, nódulos, ulcerações e lívedo retícularis são mais co1nuns.2¬4^28 
Glomerulonefiite pós-estreptocócica aguda pode ocasionalmente 
apresentar run rash cutâneo purpíuico. A presença de complemento sérico abaixo do 
normal e a ausência de envolvimento gastrointestinal e articular serve para 
diferencia-la da PHS? 
A Nefiopatia por IgA apresenta uma glomerulonefrite clinicamente e 
imunologicamente semelhante a PHS, mas usualmente não desenvolve suas 
manifestações características no trato gastrointestinal, nas articulações e na pele. 
3.12. Tratamento 
O tratamento para a PHS consiste em medidas gerais e de suporte corno 
também no tratamento das seqüelas da vasculite. Intervenção específica na patogenia 
da doença ainda não está disponivel.2=“9 A maioria dos pacientes podem ter 
acompanhamento ambulatorial sem necessidade de intemação hospitalar. As 
indicações para internação incluem cólica abdominal sugestiva de intussuspecção, 
hemorragia gástrica severa, enteropatia perdedora de proteína requerendo nutrição 
parenteral total, glomerulonefiite com evidência de deterioração da taxa de filtração 
glomemlar e hipertensão, presença de hemorragia puhnonar e necessidade de biópsia 
renal? 
A dieta deve manter um nível de hidratação adequado. Nos pacientes corn 
acornetimento renal, uma dieta pobre em sal pode minimizar a possibilidade de 
hipertensão, e nos pacientes corn sintomas gastrointestinais uma rica ingestão de 
fibras pode ajudar a combater a dor abdominal? 
Urna biópsia renal pode ajudar à confinnar o diagnóstico e oferecer
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importante informação sobre o prognóstico e tratamento. As indicações para esse 
procedimento são: presença de síndrome nefrótica, deterioração progressiva na taxa 
de filtração glomemlar, síndrome nefrítica com hematúria macroscópica, hipertensão 
ou insuficiência renal que persiste por mais de 2 a 4 meses.2 
Corticosteróides têm sido indicados para o tratamento de envolvimento 
severo do trato gastrointestinal, musculoesquelético, renal, pulmonar ou testicular. 
Com eles a razão antígeno-anticorpo pode ser modificada, a produção de
~ imunocomplexos diminui e os mesmos sao eliminados rapidamente, reduzindo o 
risco de lesão renal.25¬2° Uma prática comum é tratar os pacientes com envolvimento 
renal ou gastrointestinal severo com prednisona 1-2 mg/Kg/dia por cinto período de 
tempo.: 
Outros medicamentos usados são os imunossupressores não-corticosteróides 
tipo ciclofosfamida, cloranfenicol ou azatioprina também no envolvimento renal 
severo, embora não existam estudos controlados que comprovem sua eficiência.1'2*3° 
Antiinfiamatórios não homionais podem ser usados para sintomas 
articiilares'-““4=2°, anti-histamínicos para o prurido'4, vitamina K ou fator XVIII para 
complicações hemorrágicas, plasmaferese e medicações anticoagulantes no 
envolvimento renal severo. Narin et all” estudou 12 pacientes com PHS entre as 
idades de 6 a 14 anos que apresentavam sangramento gastrointestinal. Em metade 
deles administrou ranitidina e na outra placebo. No gmpo em que foi usada a 
ranitidina, notou significante decréscimo na dor abdominal e no sangramento, 
concluindo que a ranitidina possui efeitos benéficos na PHS com sangramento 
gastrointestinal. 
Os pacientes devem receber orientações como evitar roupas apertadas, 
cintos, pois sabe-se que o rash cutâneo é pressão dependente e evitar exercícios 
fisicos por causa do comprometimento articular?
27 
Complicações gastrointestinais como intussuspecção, perfuração, infarto do 
intestino e hemorragia severa requerem intervenção cirúrgica. Enteropatia perdedora 
de proteína requer suporte nutricional corn nutrição parenteral total.2”"32 
Para a hipertensão secundária ao envolvimento renal é necessária urna 
restrição na ingesta de sal e de líquidos e o uso de urna medicação diurética. A 
conduta na doença renal tenninal inclui medicação para a acidose metabólica, 
lriperfosfaternia, deficiência de vitarnina D ou eritropoetina. Diálise e transplante 
renal também devem ser consideradosz 
Torção testicular requer pronto atendimento cin'rrgico.2'23 
Tem sido sugerido que, como as infecções do trato respiratório por 
Streptococcus beta-hernolítico do grupo A podem ser o gatilho para a recorrência de 
PHS, urna profilaxia corn penicilina seria benéfica no paciente corn recorrências 
freqüentes? 
3.13. Seguimento 
O seguimento dos pacientes deve ser feito à nível ambulatorial. Nos que não 
tem indicação para intemação a visita ao rnédico deve ser rnuna freqüência de 1 vez 
por semana durante a doença aguda. Nos seis meses posteriores, todos os pacientes 
devem testar a primeira urina do dia corn a glicofita, Luna vez por semana para a 
detecção de Luna possível lrernatíuia rnicroscópica, o que seria indicativo de 
envolvimento renal. Após esse periodo o teste deve ser realizado 1 vez por mês até 
completar o período de três anos. Se positivo, o paciente deve procurar pronta 
assistência médicaz
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3.14. Prognóstico 
O prognóstico geralmente é excelente, sem seqüelas em mais de 95% dos 
pacientes e em geral quanto mais jovem o paciente, melhor o prognóstico.” 
A mortalidade é menor que 1% e geralmente devida ao envolvimento 
gastrointestinal, renal, pulmonar ou neurológico severo.
4. DISCUSSÃO 
O caso relatado no presente trabalho retrata um caso clássico de Púrpura de 
Henoch-Schõnlein que segundo os critérios de classificação trad1`c1Íona1fi›rn1at e 
c1as.sjf1Ícati(›n tree method citados por Mills et al 3, se enquadra perfeitamente no 
diagnóstico prenchendo todos os critérios em ambas as classificações. A faixa etária 
e sexo do paciente são descritos corno mais comims para o aparecimento da doençaz. 
No exame clínico inicial, notamos sintornas característicos de uma infecção das vias 
aéreas superiores, corno cefaléia, febre, congestão nasal, tosse, o que, segundo 
William et al2, é comum e possa ser o fator precipitante da doença; além de outros 
sinais e sintomas típicos como púrpura palpável em membros inferiores e região 
glútea, localização essa, característica das lesõeslfldor abdominal, ariralgia e edema 
ein articulações. Na biópsia de pele foi demonstrado os achados histopatológicos 
característicos, como vasculite leucocitoclástica com infiltração de células 
polimorfonucleares e mononucleares e a imunofluorescência demonstrou o depósito 
de IgA e C3 nos pequenos vasos sanguíneos da pele e IgM na junção derrno- 
epidénnica. O hemograma demonstrou leucocitose que costuma ser normal nestes 
casos e eosinofilia posteriormente justificada pela ascaridíase no parasitológico de 
fezes. A dosagem de iinunoglobulinas demonstrou Luna IgA sérica pouco acima de 
seu lirnite Superior, o que costume estar presente em 50% dos casos de PHS. O 
terceiro componente do complemento (C3) estava arnnentado embora costuma estar 
nonnal. O TAP esteve por uma só ocasião abaixo de seu lirnite inferior necessitando 
o uso de vitamina K para prevenção de futuras complicações heinorrágicas. As 
lesões de pele que inicialmente se apresentavam corno lesões purpúricas palpáveis, 
evoluíram para vesículas, bolhas hemorrágicas e necrose de pele. Ederna de couro 
cabeludo e bolsa escrotal estiveram presentes embora, segundo a literatura, costuma
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ser mais comum em pacientes com menos de três anos de idade. O envolvimento 
renal foi evidenciado pelos achados de hematúria microscópica e proteinúria no 
parcial de urina; e na alteração da coloração da urina durante a intemação, sugerindo 
hematúria macroscópica. O desenvolvimento de dor torácica freqüente motivou a 
investigação radiológica do tórax para afastar possível hemorragia pulmonar. Um 
ultrassom abdominal foi necessario devido à importante dor e distensão abdominal 
e serviu para descartar uma possível intussuspecção intestinal, complicação 
gastrointestinal mais freqüente na PHS. 
A corticoterapia instituída foi justificada pelo envolvimento dermatológico 
e gastrointestinal severo, tendo boa resposta terapêutica. A dieta rica em fibras 
visava o alívio dos sintomas gastrointestinais. 
Conclui-se que em relação ao quadro dermatológico o paciente teve uma 
evolução pouco freqüente, como é descrito na literatura, enquanto que as outras 
manifestações eram clássicas da PHS.
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RESUMO 
A Púrpura de Henoch-Sclrönlein é uma doença vasculítica dos pequenos 
vasos sanguíneos causada por um processo inflarnatório irnuno-mediado. É 
relativamente comum e embora ocorra mais freqüentemente em crianças, ela pode 
ocorrer em todas as faixas etárias. É classicamente manifestada por púrpura palpável 
em membros inferiores, dor abdominal, artrite e envolvimento renal. 
Neste estudo é descrito o caso de um paciente do sexo masculino corn nove 
anos de idade que apresentava purpura palpável em membros inferiores, hipogástrio 
e nádegas, dor abdominal, artralgia e ederna articular em punhos e tomozelos. Os 
achados patológicos e de imunofluorescência eram cornpatíveis corn PHS. 
Durante a evolução da doença houve envolvimento dernatológico e 
gastrointestinal severo e manifestações renais corno lrernatúria rnacroscópica e 
proteiníuia. Devido à sintomas corno dor abdominal importante e dor torácica 
suspeitou-se da ocorrência de complicações gastrointestinais e pulmonares que 
posterionnerrte foram descartadas por exames cornplernerrtares. 
O tratamento corn prednisona teve tuna boa resposta terapêutica. 
Também é feita urna revisão bibliográfica dos últirnos oito anos sobre o 
terna.
SUMMARY 
Henoch-Schönlein purpura is a small vessel vasculitic disease thought to be 
caused by an immunoglobulin-mediated inflamatory process. It°s relatively common, 
and althought it occurs most frequently in children, it can occur in all age groups. It°s 
classically manifested by palpable purpura on the lower extremities, abdominal pain, 
arthritis and renal involvement. “ 
This study describes a male patient, nine years old, presenting Henoch- 
Schönlein purpura. The clinical history and physical examination demonstrated 
palpable puipura on the lower extremities, hipogastric and buttocks, arthralgia, joint 
swelling on the wristes and shins and abdominal pain. The pathologic and 
imunofluorescentic findings were compatible with HSP. 
Among the disease evolution there were severe dennatological and abdominal 
involvement and renal manifestations like macroscopic hematuria and proteinuria. 
Because the symptons like important abdominal pain and chest pain was 
suspected of puhnonary and gastrointestinal complications, wich were subsequently 
excluded by the complementary exams. 
The terapeutic management used predinisona with a good result. 
A bibliografic review of the last eight years about the subject also was done.
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